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〔こめんとユ
トランスコパラミンと
ビタミン B'2 の代謝
食物中のビタミン B'2(以下 B12)は胃壁細胞より分泌された内因子と結合して複合体を形成し，
下部回腸粘膜の receptorを介して吸収され，門脈血へ入った BI2は p1asrnatransport systern 
へ引き渡される。血妓中には BI2の担送蛋白 Transcoba1arnin(以下 TC)が存在する。この蛋
白は Hallらによって 1963年， DEAE cellu10se co1urnn chromatographyにより，8-g1obulin
に一致する 110component (後に TC-II)，α-globu1inに一致する内因性 BI2を含む 210com-
ponent (後に TC-I)に別けられた。血中へ入った BI2は TC-IIと comp1exを形成し，極めて
速やかに各組織へ搬送される。一方， TC-Iは血中での BI2貯蔵の役を担っているo 血媛中の TC
濃度は極めて微量で， TC-Iは約 60μ gfl，TC-IIは約 15μ gflまたは 25pgflと報ぜられている
が，通常 BI2結合能として表現され，各々 700"，， 800pgfml，986 pgfmlと報告されている。 TC-
Iは大部分は頼粒球由来であるが， I唾液腺・胃腺・肝lご由来するものも認められている。電気泳動
上， a-g1obulinの易動度を有し，分子量 121，000で，一部の遊離 BI2を除いて内因性の血清 BI2は
ほとんどすべて TC-Iへ結合している。しかも組織細胞への BI2搬送機能を持たない。 
TC-IIは肝由来とも腎由来ともいわれ， s-g1obulin位に存在し，分子量 38，000，.lfil中に取り込ま
れた BI2を速やかに組織細胞へ担送する。これらの TCは 1: 1のモル比で‘ BI2と結合している。
いづれにしても本蛋自の生体内での生理的役割jを明らかにするためには生化学的手法を駆使して，
単一物質として分離，精製されねばならない。 Puutulaらは 1，160lのIfl撲を用いて TC-II の精
製を行ない，最終的に約 37%の TC-II含有物を得ている。 l収量は使用した血慢の 3"，， 5%で，1血
妓の約 100万倍に純化された。 このように比較的精製された TC-IIを 57COBI2でラベルし， 静
注後経時的に 57COBI2の血中消失率を見ると，正常人では直後 TC-II分画の放射能が高く，そ
の後急速に clearされた。これは 57COB I2のみを静注した場合の血中消失率とほぼ同様であった。
他方，TC-I分画の放射能は緩徐に低下した。また慢性骨髄性白血病(以下 CML)では血中消失
率は著明に遅延した。すなわち著るしく高濃度に存在する TC-Iへ 57COB l2が結合し， 緩徐に 
clearされるためである。また 57COB I2でラベノレした CML血清を正常人へ静注した場合も clear-
anceの遅延することが認められている。このように p1asmaBI2 clearance の面から生体内での 
BI2代謝における TC-I，TC-IIの重要な生理的意義を伺かがうことができる。
近年， TCの生理的意義を考慮する上に極めて興味深い症例が二，三報告されている。まず第一
に TC-I欠損症が 1969年 Carmelらにより PuertoRico人の兄弟 (47才， 46才)例が報告さ
れた。血清 B12'不飽和 Bl2結合能 (UBI2BC)の低値， α-g1obu1in component の欠損， I唾液・
胃液中の R-binder，白血球中の leucocytebinderの欠損を認めた。 BI2投与により UBI2BCの変
動を認めず， 57CO BI2の血中消失は急速で，TC-Iによる緩徐な相が見られない。最初の 3日間は
尿中へ 2.1%，糞便中へ1.2%排池されたが， I厘液中には排池されなかった。 Schillingtest正常。
血液学的にも巨赤芽球性貧血を思わせる異常は認められていない。このように TC-I欠損症では
血清 Bl2は極めて低値を示すが，組織への BI2の移送はほぼ正常に行なわれ，全く BI2欠乏症状を示
さない。第二は TC-II欠損症で， 1971年 Hakamiらは生下後 3"，，5週目の米人姉妹例を報告した。
生下後まもなく下痢，幅吐等の消化器症状と高度の巨赤芽球性貧血がみられた。血清 B12'葉酸値は
共に正常， UBI2BC低値， 添加 57COB I2増量につれて UBI2BCの増加を認めた。末柏、血にて貧
血，白血球減少，血小板減少があり，骨髄に著明な巨赤芽球増生を認め， Schilling法による 57CO 
Bl2吸収測定では尿中排池の低下を認めた。家系には TC-II低値を示す者が多く， 常染色体性劣
性遺伝と考えられた。 BI210μgfday皮注では一時改善をみるが， 容易に再発し， 2，000μgfweek 
筋注で、完全寛解をみた。本症では血清 BI2値は正常であるが，BI2移送障害があり，重篤な BI2欠
乏症状を呈する。以上，TCとBI2代謝に関する最近の知見について総括した。 
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